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Acute Hepatic Porphyria

Ghid de discutie privind porfiria hepatica acuta (PHA)
Incepeti conversatia cu medicul dumneavoastra.

Utilizati acest ghid de discutie pentru a va monitoriza semnele si simptomele si asigurati-va ca selectati toate optiunile aplicabile
n ceea ce va priveste. In timpul urmatoarei dumneavoastra vizite medicale, prezentati acest ghid medicului dumneavoastra

pentru a discuta daca trebuie sa efectuati anumite analize in vederea depistarii PHA.

1. Ati manifestat dureri severe, inexplicabile, timp de mai mult de o ziin

urmatoarele zone?
Incercuiti zona in care ati manifestat durerile si descrieti orice detalii folosind randurile de mai jos.’

TORACE SPATE
(Descrieti) (Descrieti)
ABDOMEN MEMBRE

(Descrieti) (Descrieti)

J U

2. Ati manifestat oricare dintre aceste semne Si SImptome? Bifati toate variantele corespunzatoare'*:

O Slabiciune sau dureri la O Pierderea simturilor O Dureri abdominale O Hipertensiune arteriala
nivelul membrelor O Confuzie ODureri la nivelul spatelui sau O Urina inchisa la culoare

O Amorteala O Anxietate toracelui sau rosiatica

O Fatigabilitate O Convulsii O Greata si varsaturi O Nivel scazut de sodiu in

O Oboseala Olnsomnie O Leziuni sau pustule pe pielea

O Paralizie O Halucinati expusa la soare* Rhgipiitleibiopialbis

O Paralizie respiratorie ODepresie ORitm cardiac accelerat

O Constipatie sau diaree

Cat timp ati manifestat aceste simptome? Ati necesitat vreodata spitalizare ca urmare a simptomelor manifestate?

O Da O Nu

Va rugam sa notati orice informatii suplimentare pe care considerati ca este important sa le comunicati medicului dumneavoastra:
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Elaborat si produs de Alnylam. Acest ghid de discutie se adreseaza pacientilor cu PHA in scopul sensibilizarii cu privire la boala si nu

inlocuieste opinia unui medic calificat.
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Acute Hepatic Porphyria

Ghid de discutie privind porfiria hepatica acuta (PHA)
Incepeti conversatia cu medicul dumneavoastra.

3. Ati fost dlagnostlcat(a) cu oricare dintre urmatoarele afectiuni sau ati efectuat oricare
din urmatoarele interventii chirurgicale? sifati toate variantele corespunzatoare:

~ Tulburari L\_ Tulburari L;-—\_‘ Afectiuni abdominale ce necesita
(N!_/ gastrointestinale = neurologice/neuropsihiatrice interventie chirurgicala®
O Sindromul colonului O Fibromialgie e .- O Apendicita (inflamarea apendicelui)
iritabil (SCI) , o " fin
O Sindromul Guillain-Barré 0 Colecistita (inflamarea vezidi biliare)
O Gastroenterita acuta N P
O Psihoza O Peritonita (inflamatie intraabdominal3)

insotita de varsaturi

1 Boala Crohn 0 Endometrioza

Dupa interventia chirurgicald, manifestati in
continuare aceeasi durere severa, inexplicabila?

ODa O Nu O Nu este cazul

4. Simptomele au debutat la cateva zile dupa expunerea la oricare din urmatoarele?
Bifati toate variantele corespunzatoare:’

a Q Y ¥ & @

[0 ANUMITE MEDICAMENTE [ SCHIMBARI HORMONALE [0 CONSUMUL COFUMATUL [0 STRESUL CAUZAT DE: [0 REPAUS
Discutati cu medicul inclusiv ale nivelurilor de DE ALCOOL ~Infectii ALIMENTAR
identifica medicamentele cesti hormoni fluctueaz _ e alimentar
care ar putea fi nesigure, cel mai multin perioada de LIS pi'h“:_a extrem de
eventual nesigure sau 2 saptamani anterioare -Extenuare emotionala strict
sigure pentru inceperii ciclului menstrual
dumneavoastra. al unei femei,

5. Simptomele pe care le-ati manifestat v-au afectat anumite aspecte ale vietii?
Bifati toate variantele corespunzatoare:'#'

OSomn O Activitatea profesionala O Consumul de alimente In ce masura | | I
0 Activitatile sociale/de planificare O Memoria/capacitatea de a gandi clar | V-@u afectat? 1 5 10
0 Capacitatea de finalizare a sarcinilor b Mentinerea energiei

Catdefrecvent? OZilnic O Saptamanal
O Altele: OLunar 0O Anual

6. Aveti in familie un membru care a fost diagnosticat cu un tip de PHA?

O Porfirie intermitenta acuta (PIA) O Porfirie variegata (PV) O Coproporfirie ereditara (CPE)

O Porfirie cu deficit de AAL dehidrataza (PDA) O Nu O Nu sunt sigur(a)

Va rugam sa notati orice informatii suplimentare pe care considerati ca este important sa le comunicati medicului dumneavoastra:
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Acute Hepatic Porphyria

Stabilirea diagnosticului de PHA

Porfiria hepatica acuta (PHA) se refera la un grup de boli genetice rare, caracterizate de atacuri cu potential letal si, in cazul
anumitor persoane, de simptome incapacitante cronice care au un efect negativ asupra activitatilor de zi cu zi si calitatii vietii."'2
Doua dintre cele mai frecvente tehnici pe care le utilizeaza un medic pentru a stabili daca o persoana sufera de PHA sunt analiza
unei probe de urina colectate pe loc si o analiza genetica:>'”

Analiza unei probe de urina colectate pe loc

. PHA poate fi diagnosticata prin intermediul analizei unei probe de urina colectate pe loc pentru determinarea

nivelurilor de PBG (porfobilinogen), AAL (acid aminolevulinic) si porfirine.*'="

* Nu se recomanda recoltarea urinei pe parcursul a 24 de ore, aceasta putand duce la o intarziere semnificativa a
confirmarii diagnosticului.®

+ Se recomanda recoltarea unei probe de urina in timpul sau imediat dupa un atac."?

+ Analizele privind porfirinele pot contribui la identificarea tipului specific de PHA, insa nu sunt utilizate in mod

exclusiv pentru diagnosticarea PHA.?
Analiza genetica

» O analiza genetica in cadrul careia se utilizeaza o proba de sange sau saliva poate facilita confirmarea unui

diagnostic sau stabilirea tipului specific de PHA.?
» Poate exclude PHAIn cazul absentei unei mutatii genetice.’

* PHA este o afectiune genetica ereditara, prin urmare este posibil ca membrii familiei unei persoane care sufera
de PHA sa fi mostenit, de asemenea, gena alterata responsabila pentru tulburare. Desi majoritatea persoanelor
CU 0 gena alterata pot sa nu prezinte niciodata simptome, acestea sunt totusi expuse riscului de dezvoltare a
unui atac sau a unor complicatii asociate nivelurilor crescute de AAL si PBG.'® Cunoasterea riscului genetic
asociat PHA poate da posibilitatea oamenilor sa ia decizii in cunostinta de cauza in ceea ce priveste stilul de viata
si medicamentele, in scopul prevenirii atacurilor si a complicatiilor bolii." Prin urmare, membrii familiei unei

persoane care sufera de PHA ar putea dori sa discute cu medicul lor despre analizele genetice pentru PHA."’

*PBG si AAL sunt substante care rezulta atunci cand ficatul produce hem. Nivelurile ridicate de PBG si AAL pot deveni toxice si au fost asociate cu simptomele si
atacurile de PHA.2"

Aceste informatii sunt furnizate exclusiv in scopul sensibilizarii cu privire la boala. Informatiile publicate pe site nu reprezinta o recomandare medicala individuala. Persoanelor i
se recomanda sa isi consulte medicul sau un alt furnizor adecvat de servicii medicale, dupa caz.

Reprezentantul Alnylam Pharmaceuticals in Romania este: GENESIS BIOPHARMA ROMANIA SRL, adresa: Calea 13 Septembrie nr.90,

(GENES'S et.1, birou 1.04, Sector 5, Bucuresti. Pentru orice intrebari legate de produsele sau ariile terapeutice Alnylam Pharmaceuticals in
Romania, va rugam sa contactati GENESIS BIOPHARMA ROMANIA SRL. Telefon: +40 (0) 21 403 40 74; Fax: +40(0) 21 403 40 75;
Email: medinfo@genesispharmagroup.com
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Infomatiile din acest website nu inlocuiesc sfaturile medicului dumneavoastra, cu care trebuie sa ramaneti in legatura pe durata tratamentului. Este important sa raportati
orice reactie adversa suspectata, catre Agentia Nationala a Medicamentului si Dispozitivelor Medicale din Romania (www.anm.ro), in conformitate cu sistemul national

de raportare spontana, utilizand formularele de raportare disponibile pe pagina web a Agentiei Nationale a Medicamentului si a Dispozitivelor Medicale din Romania
(www.anm.ro), la sectiunea Medicamente de uz uman/Raporteaza o reactie adversa. Agentia Nationala a Medicamentului si a Dispozitivelor Medicale din Romania

Str. Aviator Sanatescu nr, 48, sector 1, Bucuresti, 011478-R0O, Fax: +4 0213 163 497, email: adr@anm.ro, https.//adr.anm.ro/

Totodata, reactiile adverse suspectate se pot raporta si cdtre reprezentanta locala a detinatorul autorizatiei de punere pe piata, la urmatoarele date de contact:
GENESIS BIOPHARMA ROMANIA SRL, Calea 13 Septembrie nr. 90, et.1, 1.04, sector 5, Bucuresti, cod 050726; Tel: +40 214 034 074; Fax: +40 214 034 075;
email: phvgpr@genesispharmagroup.com
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